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ÖZET
Amaç: Ailevi eksüdatif vitreoretinopati

(AEVR) vitreus hemorajisi ve traksiyonel retina
dekolmanýna yol açabilmesiyle cerrahi
gerektirebilen, herediter bir hastalýktýr. Bu
çalýþmada AEVR nedeniyle görmesini
kaybeden ve kliniðimizde arka segment
müdahaleleri uygulanan bir grup hastanýn
cerrahi ve tedavisiz takipteki sonuçlarýnýn
tartýþýlmasý amaçlanmaktadýr.

Gereç ve Yöntem: AEVR tanýsý alan 5
hastanýn 8 gözü çalýþma kapsamýna alýndý.
Olgularýn ameliyat öncesi ve sonrasýndaki ve
takip sürelerince fundus bulgularý ve görme
keskinlikleri deðerlendirildi. 

Bulgular: Yaþlarý 5 ay - 28 yaþ arasýnda
deðiþen (ortalama 16.3 yýl ) olan 5 hastadan

2'si kadýn, 3'ü erkekti. Yaþlarý 5 ay ve 7 yýl olan
2 hastaya cerrahi uygulandý. Olgularýn
postoperatif görme fonksiyonlarý ve makulanýn
anatomik durumu yeterli düzeydeydi. Ýki göz
baþlangýçta inoperatif olarak kabul edildi. Ýki
göze lazer fotokoagülasyon uygulandý,
bunlardan birinde total retina dekolmaný geliþti
ve cerrahiden fayda görmeyeceði düþünüldü.
Ýki göze sadece takip önerildi. 

Sonuç: Anatomik ve görsel fonksiyon
sonuçlarý ileri evre AEVR'de kötü olduðundan
hastalýðýn erken dönemde saptanarak gerekli
müdahalelerde bulunulmasý ve ömür boyu
düzenli takibi önemlidir.

Anahtar kelimeler: Ailevi exudatif
vitreoretinopati
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ANATOMICAL AND VISUAL RESULTS IN
EYES WITH FAMILIAL EXUDATIVE

VITREORETINOPATHY
SUMMARY
Purpose: Familial exudative

vitreoretinopathy (FEVR) is a hereditary
condition that may lead to vitreous
hemorrhage and traction retinal detachment
necessitating surgical intervention. In this
paper ocular findings of 5 patients (8 eyes)
with FEVR are reviewed. 

Materials and methods: Parameters that
were noted were the current age, gender,
postoperative and follow up retinal status and
visual acuity. Five patients (eight eyes) ranging
in age from 5 months-28 years ( mean 16.3
years) were followed. 

Results: Out of 5 patients, 2 were females
and 3 were males. Surgery was performed to
2 patients which were at seven years and five
months old. Postoperative visual functions and
anatomic status of the macula were
satisfactory. Two eyes were evaluated as
inoperable at their first visit. Laser
photocoagulation was performed to 2 eyes,
and one of them resulted in an inoperable total
retinal detachment. Two eyes were decided to
be followed-up. 

Conclusion: Since anatomic and visual
function results are less promising in eyes with
more advanced stages of FEVR, early
intervention appears beneficial. Affected
patients should be examined regularly over
their lifetime.

Key words: Familial exudative
vitreoretinopathy 
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GÝRÝÞ
Criswick ve Schepens1, ilk kez 1969'da

miadýnda doðan, 2 farklý aileye ait 6 olguda
prematüre retinopatisine (ROP) klinik olarak
çok benzeyen bilateral retina ve vitreus
anomalilerini ailevi eksudatif vitreoretinopati
(AEVR) olarak tanýmlamýþlardýr. Ýki yýl sonra,
Gow ve Oliver2 tarafýndan otozomal dominant
geçiþ gösteren 3 aileden 22 hasta ikinci AEVR
serisi olarak sunulmuþtur. AEVR'de fundus
floresein anjiografik olarak ekvator önünde
kapiller nonperfüzyon alanlarý, ilk defa Canny
ve Oliver tarafýndan bildirilmiþtir3.

Li ve ark.4, etkilenmiþ 12 aile bireyinde
yapmýþ olduklarý çalýþmalarda otozomal
dominant AEVR ile ilgili genin kromozom 11'in
uzun kolu üzerinde yer alabileceðini öne
sürmüþlerdir. Bunun yaný sýra literatürde
AEVR'in genetik olarak X'e baðlý resesif geçiþ
gösterdiðini bildiren çok sayýda çalýþma
bulunmaktadýr5-7.

Fenotipik olarak AEVR'de klinik bulgular
farklýlýk göstermektedir. Görme keskinliði iyi
olan olgularýn çoðu asemptomatiktir.
Asemptomatik hastalarda bulgular genellikle
periferik retinada avasküler bölgelerle
karakterizedir. Vitreus traksiyonu, AEVR'in bir
baþka özelliði olup subretinal ve intraretinal
eksüdasyonlara, retinal damarlarda çekintilere
ve lokalize traksiyonel retina dekolmanýna
neden olabilir. AEVR'in ileri evrelerinde
sekonder ön segment deðiþiklikleri olarak;
rubeozis iridis, neovasküler glokom, katarakt
ve bant keratopati geliþebilir. AEVR'de her iki
göz de etkilenmekle birlikte tutulum sýklýkla
asimetriktir8. AEVR'in evrelendirilmesinde
çeþitli görüþler bulunmaktadýr. Gow ve Oliver,
hastalýðýn 3 evresini tanýmlamýþtýr. Buna göre,
1.evrede; vitreoretinal yüzey anomalileri,
vitreus bantlarý, membranlarý ve periferik retina
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dejenerasyonu, 2.evrede; geniþlemiþ ve kývrýl-
manmýþ retina damarlarý, temporal periferde
kabarýk fibrovasküler kitleler, lokalize retina
dekolmanlarý, makula ve diskte çekintiler, en
ileri 3.evrede ise; retinal delikler, traksiyonel
veya regmatojen retina dekolmanlarý, falsiform
retina kývrýmlarý veya yoðun intraretinal ve
subretinal eksüdalar ve sekonder ön segment
deðiþiklikleri izlenebilir2. Bu sýnýflandýrmaya
Nishimura ve ark. falsiform retina kývrýmlarýný
evre 4 olarak eklemiþtir9. Miyakubo ve ark.10

1984'te periferik retinada avasküler bölgeler
veya temporalde V-paterni, arteriovenöz þunt
oluþumu ve retinal neovazkülarizasyon
bulunup bulunmamasýna ve þiddetine dayalý 5
evreden oluþan bir derecelendirme sistemi
geliþtirmiþ, Pendergast ve Trese11 ise ROP
evrelendirmesini esas alan bir sistem
önermiþlerdir.

Bu çalýþmada AEVR tanýsý alan 5 olgu ve
takipleri irdelenmiþtir.

MATERYAL VE METOD
Karakteristik fundus bulgularý ve doðum

hikayelerine göre AEVR tanýsý alan 5 olgu
retrospektif olarak incelendi. Görme keskinliði,
göz hareketleri, ön segment ve dilate fundus
muayene bulgularý ve FFA sonuçlarý
deðerlendirildi. Olgularýn yaþ ve cinsiyet
özellikleri, olgulara cerrahi müdahale yapýlýp
yapýlmadýðý, yapýldýysa yöntemi, takip þekli ve
süresi, son görme keskinlikleri, anatomik ve
fonksiyonel baþarý durumlarý dikkate alýndý.
Olgularda AEVR'in evrelendirmesinde klasik
Gow ve Oliver yaklaþýmý kullanýldý2.

BULGULAR
Gazi Üniversitesi Týp Fakültesi göz

kliniðine baþvuran 5 olgunun 3'ü erkek, 2'si
kadýndý. Yaþ ortalamalarý 16.3 olup 5ay-28 yaþ

arasýnda deðiþiyordu. Cerrahi müdahale 5
aylýk ve 7 yaþýndaki olgulara uygulandý. Beþ
olgunun 8 gözü incelendi. Bir olguda unilateral
tutulum varken diðer olgunun 1 gözü önceden
enüklee idi. Olgularýmýzýn yaþ, cinsiyet,
yapýlan müdahale tipi, preoperatif ve
postoperatif görme keskinlikleri Tablo 1'de
verilmiþtir.

Olgu 1: 7 yaþýndaki erkek çocuðunun,
doðum süresi ve kilosunun normal olduðu,
bebeklikte oksijen tedavisi almadýðý belirlendi.
Hikayesinden hastanýn 3 aylýkken baþka bir
klinikte bilateral makulopati ve retinal çekinti
tanýlarýný aldýðý öðrenildi. Hasta 15-20 gün
önce meydana gelen sol ani görme kaybý
nedeniyle baþvurdu. Þikayetleri baþlamadan
önce sol gözüyle 3-4 metreden parmak
sayabildiði ve günlük yaþantýsýný devam
ettirebildiði öðrenildi. Görmeleri her iki gözde
P-P- düzeyindeydi. Göz bulgularý dýþýnda fizik
ve hematolojik muayene bulgularý normaldi.
Kromozom anomalisi tespit edilmedi. Sað
gözün ön segment muayenesinde seklüzyo
pupilla ve lens üzerinde iris pigmentleri tespit
edildi. Sað fundus aydýnlanmýyordu. Solda ön
segment tabii idi, total retina dekolmaný ve
papilla baþýndan alt temporale uzanan
epiretinal membran (ERM) izlendi. Sað göz
ultrasonunda T dekolman ve vitreus opasitesi,
sol gözde ise total retina dekolmaný ve papilla
baþýndan çýkan kalýn ERM saptandý (Resim 1).
Göz içi basýnçlarý normal seviyedeydi. Hasta
bilateral evre 3 olarak kabul edildi.Sað göz
inoperatif olup sol göze ekvatordan 2mm'lik
silikonla çökertme yapýldýktan sonra pars
plana vitrektomi, pars plana lensektomi,
retinektomi, endolazer, sývý hava silikon
deðiþimi uygulandý. Ameliyat sonrasý 2.
haftada yapýlan kontrolde görmede P-P-'den
1.5 mps'ye yükseliþ saptandý. Retina arka
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kutupta yatýþýk olup papilladan temporale
uzanan retina katlantýsý, periferde çepeçevre
lazer spotlarý, ekvatorda derin çöküntü ve IV
silikon saptandý. Postoperatif 2. ayda kornea
üst 1/3'te santral ve perifere uzanmayan
düzensiz lineer defekt geliþerek bant
keratopati olduðu düþünüldü. Postoperatif 7.
ayda görme 1.5 mps düzeyindeydi ancak bant
keratopati devam ediyordu ve fundus
muayenesinde arka retina yatýþýktý, üst
temporalde SBS basýsý önünde retinotomi
hattý üzerinde retina dekolmaný, retinotomi
hattý üzerinde traksiyon yaratan retinal katlantý
saptandý. Hastada operasyon endikasyonu
olmadýðýna karar verilerek aralýklarla izlenmesi
önerildi.

Olgu 2: 19 yaþýnda kadýn hasta, doðum
kilosunun ve süresinin normal olduðu,
bebeklikte oksijen tedavisi almadýðý belirlendi.
Kardeþlerinde çeþitli göz problemleri
bulunduðu, anne babanýn akraba evliliði
yapmadýðý öðrenildi. Hasta, sað gözünün 1
hafta önce az görmeye baþlamasý þikayetiyle
baþvurdu. Sol göze 7 yýl önce glokom
nedeniyle enükleasyon yapýldýðý öðrenildi. Sað
göz tashihle görmesi 0.1'di. Göz içi basýncý 12

mmHg applanasyon olarak ölçüldü. Sað
fundus muayenesinde: üst temporale uzanan
retinal katlantý, süperior ve temporalde retina
dekolmaný, üstte ve arka kutupta ERM ve alt
temporalde kronik subretinal eksudasyon
saptandý. Yatýþýk alanlara lazer fotoko-
agülasyon uygulanarak kontrole çaðýrýldý.
Kontrollerde görmenin ayný kaldýðý belirlendi
ve fundus bulgularýna ek olarak alt periferde
lazer skarlarý izlendi. Hasta 5 ay sonra 1 gün
önce baþlayan görme kaybý ile baþvurdu.
Görme 1mps seviyesindeydi. Yapýlan fundus
muayenesinde retinanýn total dekole olduðu
görüldü. Ayrýca yaygýn vitre içi membranlar,
retinal katlantýlar, traksiyon yapan ERM, alt
nazalde subretinal eksudasyon, alt ve üst
yarýda preretinal hemorajiler ve temporal
yarýda eksüdasyon izlendi. Hasta evre 2'den
evre 3'e geçiþ olarak kabul edildi. Hastanýn
operasyondan fayda görmeyeceðine karar
verilerek takibe alýndý.

Olgu 3: 27 yaþýnda erkek hastanýn doðum
kilosunun ve süresinin normal olduðu,
bebeklikte oksijen tedavisi almadýðý belirlendi.
Göz bulgularý dýþýnda fizik ve hematolojik
bulgularý normal olup bebeklikten beri sol
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gözde az görme þikayeti olduðu öðrenildi.
Görme sað gözde tam, sol gözde -2.0, -1.0
100o ile 0.1 düzeyindeydi. Sol gözde 20o iç
þaþýlýk ve eksantrik fiksasyon belirlendi.
Fundus muayenesinde sað gözde papilla
nazalinde retinal çekinti, sol optik diskte alt
temporale çekinti, temporal periferde
fibrovasküler vitreoretinal bant mevcuttu
(Resim 2). FFA'da bilateral optik sinir çekintisi
dýþýnda bir deðiþiklik izlenmedi. Hasta evre 1
olarak kabul edilerek tedavi gereksinimi
olmadýðýna ve aralýklý izlenmesine karar
verildi.

Olgu 4: 28 yaþýnda erkek hastanýn doðum
kilosunun ve süresinin normal olduðu,
bebeklikte oksijen tedavisi almadýðý belirlendi.
Uzun süredir her iki gözün de az görme
þikayeti olduðu ve 15 gün önce sol gözde
görmesinin giderek azaldýðý öðrenildi. Her iki
gözde posterior subkapsüler katarakt gözlendi.
Hastada özellikle fiksasyonda artan horizontal
nistagmus mevcuttu. Sað göz görme 1mps,
sol göz görme EHS seviyesindeydi. Fundusta
ilk muayenede her iki makulada temporale
doðru çekinti, saðda makulada pigmentasyon,
makuladan geçen retinal katlantýnýn damarlý

fibrovasküler kitlelerde sonlanýþý ve tempo-
ralde lens arkasýna uzanýþý ve vitreus patolojisi
gözlendi. Sol gözde üst temporalde eksüdas-
yon, periferik retinada damarlý fibrovasküler
kitleler ve arka kutupta lokalize seröz
dekolman izlendi. Sol göz ultrasonda santralde
seröz dekolman tespit edildi. FFA'da sol gözde
temporal periferde avasküler alan, ridge
(bantlar) ve neovasküler yumaklar görüldü. Bu
bölgede FFA'da görülen sýzýntý lazer
fotokoagülasyonla tedavi edildi. Kontrollerde
sol göz görme primer pozisyonda 1 mps'ye
ulaþtý. Hastanýn her iki gözü evre 2 olarak
kabul edildi. 

Olgu 5: 5 aylýk kýz çocuðu, doðum
kilosunun ve süresinin normal olduðu,
bebeklikte oksijen tedavisi almadýðý belirlendi.
Aðabeyinde AEVR olan hastanýn aile kontrolü
için çaðýrýldýðý baþka bir klinikte her iki gözde
AEVR saptanarak kliniðimize sevk edildiði
öðrenildi. Sað göz ön segment muayenesinde
pupilla düzensizliði ve lökokori tespit edildi. Sol
ön segment tabiiydi. Sað fundusta retinanýn
total dekole olduðu ve öne toplandýðý gözlendi.
Evre 3 ve inoperatif olarak kabul edildi. Sol
gözde optik disk ve makuladan geçen tempo-
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rale uzanan fibrovasküler kývrým, altta vitreus
kanamasý ve opasiteleri ve periferde
fibrovasküler proliferasyonlar mevcuttu. Sol
göze genel anestezi altýnda 360o kriopeksi
uygulandý. Kontrolde periferde çepeçevre
kriopeksiye baðlý korioretinal skar, periferden
arka kutba doðru uzanan vaskülarizasyon, krio
skarlarýndan arka kutba uzanan ve traksiyon
yaratan membranlar gözlendi. Sol göze pars
plana vitrektomi, retinotomi-retinektomi,
endolazer, hava sývý silikon deðiþimi
uygulandý. Yapýlan kontrollerde retinanýn
yatýþýk olduðu ve obje fiksasyonu ile takibinin
iyi olduðu gözlendi. 

TARTIÞMA
AEVR, iki taraflý, çoðunlukla asimetrik,

otozomal dominant, X'e baðlý resesif geçiþ
gösteren periferik retina damarlarýnda týkan-
mayla ortaya çýkan bir hastalýktýr. AEVR'in
ayýrýcý tanýsýnda ROP, X'e baðlý retinoskizis,

inkontinentia pigmenti ve Norrie hastalýðý
bulunmaktadýr. Bunlar ömür boyu geçmeyen
hastalýklar grubuna girer12. AEVR, her ne
kadar az rastlanan bir durum olsa da, 30 yaþ
altýndaki olgularda retina dekolmanýnýn önemli
sebeplerinden biridir10.

AEVR'nin kliniði oldukça deðiþkendir.
Bizim serimizde ele alýnan olgularda
görülebileceði gibi hastalýk erken yaþlarda ileri
evre bulgularý (olgu 5) gösterebildiði gibi,
yetiþkinlerde oldukça þiddetli (olgu 2 ve 4)
veya asemptomatik (olgu 3) seyredebilmek-
tedir. Olgu 1, 2 ve 5'te görüldüðü gibi
membranlar sýklýkla eksüdasyon ve retina
dekolmanýna yol açabilir. Falsiform kývrýmýn
sonlandýðý yerden itibaren 180°'lik bir
traksiyon, çekintilerin belirginleþmesine neden
olmaktadýr11. 

Machemer, 1988'de 6 farklý retinal
vaskülopati ve traksiyonel retina dekolmaný
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Tablo 1. Olgularda preoperatif, postoperatif görme keskinlikleri

Olgu Yaþ Cinsiyet Müdahale Ýlk/Preop Son/Postop 
(yýl) görme görme

1 7 E Sað:inop Sað:P-P- Sað:P-P-
Sol:SBS,PPV,PPL,endolazer Sol:P-P- Sol:1.5 mps

2 19 K Sað: lazer fotokoagülasyon Sað: 0.1 1.5mps
Sol:önceden enüklee

3 27 E Sað: saðlam Sað: tam Sað: tam
Sol: izlem Sol: 0.1 Sol: 0.1

4 28 E Sað:izlem Sað:1 mps Sað: 1 mps
Sol: lazer fotokoagülasyon Sol:EH Sol: 1 mps

5 5 ay K Sað:inop Sað: F - , T - Sol: F - , T -
Sol:kriyopeksi + PPV, endolazer Sað: F - , T - Sol: F + , T +

SBS: Silikon bant serklaj mps:  metreden parmak sayma
PPV: Pars plana vitrektomi EH:  Elhareketi
PPL: Pars plana lensektomi F:  Fiksasyon
P:  Iþýk persepsiyonu T:  Takip



olan 6 olguda vitreoretinal cerrahi sonrasýnda
traksiyonda gerileme olduðunu göstermiþtir.
Vitrektomi sonrasý damarlarda sýzýntý devam
ediyorsa nüks traksiyon ve eksüdasyonlara yol
açan rekürren membranlar oluþabilmektedir13.
Machemer, yeni membran oluþumunu
önlemek için sýzdýran retinal damarlarýn
elimine edilmesini önermektedir. Bu nedenle
olgu 5'e sol göze genel anestezi altýnda 360°
kriopeksi uygulandýktan sonra vitreoretinal
cerrahi yapýldý. Dekolmanlarda cerrahinin
amacý skleral çökertme ile veya vitreus ve
ERM'larýn alýnmasýyla vitreusun retina
üzerindeki traksiyonunu gidermektir. Traksi-
yondaki damarlarýn elimine edilmesinde
endolazer fotokoagülasyon da kullanýlabilir.
Yoðun eksudasyonu ve/veya retinal elevas-
yonu olan hastalarda endolazerin yerine
kryopeksi tercih edilebilir. Olgu 5'e kriyopeksi
ardýndan endolazer fotokoagülasyon uygulan-
dý ve hastada baþarýlý bir anatomik düzelme
kaydedildi. Olgu 5'te operasyon sonrasýnda
obje fiksasyonu ve takibi müspetleþti (Tablo 1).
Olgu 1'in sol gözüne ekvatordan skleral
çökertme yapýldýktan sonra pars plana
vitrektomi, pars plana lensektomi, retinektomi,
endolazer, sývý hava silikon deðiþimi
uygulandý. Postoperatif 7. ayda fundus
muayenesinde arka retina yatýþýktý, üst
temporalde SBS basýsý önünde retinotomi
hattý üzerinde retina dekolmaný, retinotomi
hattý üzerinde traksiyon yaratan retinal katlantý
saptandý. Hastada makula yatýþýk olduðundan
operasyon endikasyonu olmadýðýna karar
verilerek aralýklarla izlenmesi önerildi. Görme
P-P-'den 1.5 mps'ye çýktý (Tablo 1). Ancak
Olgu 2'de yatýþýk alanlara lazer fotoko-
agülasyon uygulandýktan 5 ay sonra retinanýn
total dekole olduðu görüldü. Ayrýca yaygýn vitre
içi membranlar, retinal katlantýlar, traksiyon

yapan ERM, alt nazalde subretinal
eksudasyon, alt ve üst yarýda preretinal
hemorajiler ve temporal yarýda eksudasyon
izlendi. Hastanýn operasyondan fayda görme-
yeceðine karar verilerek takibe alýndý. Lazer
fotokoagülasyon uygulanan Olgu 4'ün sol
gözünde ise görme EHS'den 1 mps seviyesine
çýktý (Tablo 1).

Literatürde AEVR'de görülen retina
dekolmanýna yapýlan cerrahilerin sonuçlarýný
gösteren çalýþmalar içinde en geniþ seri van
Nouhuys'e aittir14. Çeþitli cerrahlar tarafýndan
uygulanan 22 cerrahi yöntem ve sonuçlarý
tartýþýlmýþtýr. En sýk skleral çökertme, skleral
çökertmeyle birlikte vitrektomi ve vitrektomi
uygulanmýþtýr. AEVR'e baðlý retina dekolmaný
olan 14 olgunun 14 gözüne cerrahi yapýlmýþtýr.
Retinada yatýþma, 7/14 gözde bir veya daha
fazla müdahaleden sonra izlenmiþtir. Beþ
olguda sadece skleral çökertme sonrasýnda
retinada yatýþma gözlenirken, 12 vitrektominin
2'sinde sonuçlar baþarýlýydý. Sonuçlarýn
baþarýlý olduðu 7 olgunun yaþlarý 19-56
arasýndaydý. Retinal yatýþma saðlanamayan
olgularda ortalama yaþ 13 olup 5-18 yaþ
arasýndaydý. Sonuçlarýn pek iyi olmamasýnýn
sebebi, yüksek regmatojen retina dekolmaný
oraný olarak bildirilmiþtir. Bizim olgularýmýzda
(Olgu 1ve 5) traksiyonel retina dekolmaný
olmasý iyi anatomik ve fonksiyonel baþarýyý
açýklayabilir. Shubert ve Tasman8, AEVR'li 8
göze yaptýklarý cerrahiler sonrasýnda 6'sýnda
retinada yatýþma izlemiþlerdir.

Cerrahi müdahale kararý bazen güç
olabilmektedir. Genellikle rekürren vitreus
hemorajileri, artan eksüdasyonlar ve ilerleyen
traksiyonel retina dekolmanlarý temel
endikasyonlardýr. Günalp ve ark.15 tarafýndan
AEVR'li 7 olgunun 15 gözü incelenmiþ ve 2
olguya skleral çökertme yapýlarak baþarýlý
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anatomik ve fonksiyonel sonuçlar elde
edilmiþtir. Uygun cerrahi prosedürler
seçildiðinde yatýþma oraný ve görsel prognoz
olumlu yönde etkilenmektedir16. Anatomik ve
görsel fonksiyon sonuçlarý ileri evre AEVR'de
olumlu olmadýðýndan hastalarýn ömür boyu
düzenli takibi ve aile fertlerinin taranmasý
önemlidir.
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